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ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ELA
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ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ELA

uage <
udo-
ients

 Dor (primaria e secundaria)

» Fadiga . L
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e gastrointestinal)

* InSONIa € parassonias

* Depressao

* Desnutricao

* Demeéncia fronto-temporal

Bjelica. Journal of Neurology (2024) 271:3953-3977
Nash. Journal of Neuromuscular Diseases, 2021. 8(4), 699-713



ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ELA

Bulbar, 34-2%

 Sialorréia — “Babacao

» Disartrofonia — “perda da fala”

» Paresia e atrofia de palato e lingua
» Disfagia — “engasgos”

Swienn. Nature Reviews Neurology volume 10, pages661-670 (2014)



DIAGNOSTICO

Glial dysfunction Oxidative stress
5001, 5Q5TM1

Neuroinflammation

Excitotoxicity
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Clinico e de presuncao
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® Placebo+delayed-start tofersen (N=36) @ Early-start tofersen (N=72)
A ALSFRS-R Total Score

0 Open-label extension
_________________ o SRS S SRS

Worsening

;

Adjusted Mean Change
from Baseline

0 4 8 12 16 20 24 28 32 36 40 44 48 52
Weeks since VALOR Baseline

No. at Risk
Delayed-start cohort 36 36 33 29
Early-start cohort 72 66 63 58

B Percentage of Predicted Slow Vital Capacity
VALOR Open-label extension




TRATAMENTO b

Optimized Bi-PAP + cough assist protoco!l

Start FVC, >80% Standard Bi-PAP + cough assist rol
Use>8hrs/day | start FVC, <50% 1Standard B‘i-PAPp ocol

."‘- ')" A NCa o
I

. - * 4 .
Use coughassist | Use >4 hrs/day | ctart FV C. <50% No intervention

Use >4 hrs/day *patient choice or no

Live 30.8 months | \se cough assist

Live 26.3 months N cough assist Insurance access

No Bi-PAP usage
Live 15.3 months ,
No cough assist

Live 13.7 months
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EQUIPE MULTIDISCIPLINAR >

ALS Unit 0.07-10.12
Gender 1 0.86—1.42

Bulbar onset |.24-4.77
Family history 0.59-3.98

— T T ]
1000 1500

Follow-up Time, day | Diagnostic delay (months) MI
(B) Time of NIMV use (months) m 0.93-0.94 ‘

GNC: General neurology clinic, AC: ALS clinic Time of gastro Y use (months) m 0.35-0.30 m

Sugisawa. Journal of Clinical Neuroscience December 22, 2022
Paipa. J] Multidiscip Healthc. 2019
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ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ELA X

* Perda progressive de autonomia
* Necessidade de auxilio para atividades
basicas
 Perda de renda ts of illness in amyotrophic lateral sclerosis (ALS): a cross-sectional survey in
 Alto custo de tratamentos e suporte

osts 28,087(20,911-35,263) 35.9
8888 (2601-15,174) 1.4

Further therapies 7629 (6610-8649) 9.7
Hospitalisation 4568 (2991-6145) 5.8
Supportive devices 2785(2032-3538) 3.6
Drugs 2190 (1971 - 2409) 2.8
Inpatient rehabilitation 885(607-1162) 1.1
Outpatient physician consultations 612 (515-710) 0.8
Surgery 189 (114-263) 0.2
Outpatient hospital consultations 180 (140-220) 0.2
Psychological support 161(29-293) 0.2
Direct non-medical costs 38,412(31,695-45,130) 49.1
Informal care 36,152(29,621-42,683) 46.2
Constructional alterations 1871(1123-2618) 2.4
Travel expenses 353(270-436) 0.5
Legal support 9(1-18) 0.0
Othercosts 27(24-31) 0.0
Indirect costs 11,757 (8232-15,282) 15.0
Total COI 78,256 (66,583-89,929 100.0

Schonfelder, E. Costs of illness in amyotrophic lateral sclerosis (ALS): a cross-sectional survey in Germany. Orphanet J Rare Dis 15, 149 (2020).



ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ELA

» Adoecimento de todo nucleo familiar

* Perda de qualidade de vida

* Impacto psicoldgico para pacientes e familaires
 Incapacidade dos servicos de acolher demandas da familia

Ipek L. J Clin Neurosci. 2024 Aug;126:95-100.



ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ELA

Fortalecer e valorizar equipes multidisciplinares

Acesso aos equipamentos de fisioterapia

Integrar as equipes de cuidados paliativos

Melhorar acesso aos exames diagnosticos e especialistas

Comunicacao entre os niveis de atencao, principalmente em fase final de vida
— telemedicina

Educacao em saude para todos os niveis de atencao

Acesso aos equipamentos de fisioterapia

Acolher todo o nucleo familiar

Experiéncia pessoal do apresentador



MIASTENIA GRAVIS

Doenca autoimune da jungao neuromuscular

Doenca heterogénea

Doenca tratavel, com elevada morbidade

Fraqueza e fadiga de musculos esqueléticos

Sintomas variam ao longo do dia e as vezes em horas
Pico de incidencia em mulheres jovens e homens idosos
/0% nao diagnosticados no 1° ano

Gilhus NE, et al. Nat Rev Neurol. 2016;12(5):259-268



MIASTENIA GRAVIS

Ocular

Ptose (palpebra caida)
*Diplopia (visao dupla)

Bulbar

-Disartria (fraqueza nos musculos
da falar)
-Disfagia (dificuldade em engolir)

Membros

‘Fraqueza dos membros
* bragco mais do que perna

Cervical

‘Fraqueza no pescoco
Dor cervical intensa

Respiratoria
-Dispnéia (falta de ar)

-Ortopnéia (falta de ar ao deitar)
‘Fraqueza dos musculos
intercostais e do diafragma
causando insuficiéncia

respiratoria

Meriggioli MN, et ai. Lancet Neurol. 2009;8(5):475-490. 2. Conti-Fine BM, et al. J Clin Invest. 2006;116(11):2843-2854.
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FATIGABILIDADE
TESTE DE SIMPSON

~ Teste de Simpson

TESTE DO GELO

)
Segundo 0
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Fechamento maximo da Abertura da pélpebra + 10 segundos - mirada para cima
palpebra - 10 segundos

1. Klaus V et al. Toyka Neurology Oct 2006, 67 (8) 1524;

2. Arg. Neuro-Psiquiatr. 66 (1) « Mar 2008 ASt razeneca : ,

3. Arquivos de Neuro-Psiquiatria, may 2022, 80(5 suppl 1):257-265



https://www.researchgate.net/journal/Arquivos-de-Neuro-Psiquiatria-1678-4227?_tp=eyJjb250ZXh0Ijp7ImZpcnN0UGFnZSI6Il9kaXJlY3QiLCJwYWdlIjoicHVibGljYXRpb24iLCJwb3NpdGlvbiI6InBhZ2VIZWFkZXIifX0

MIASTENIA GRAVIS

+ Diagnostico clinico

» Eletroneuromiografia

- Dosagem de anticorpos

« Exames geneticos — miastenia congeénita

MIASTENIA AUTO IMUNE MIASTENIA CONGENITA

Nerve terminal

Synaptic vesicle QRO
- Voltage-gated

Ca channel K channel
(VGCC) e (VGKC)
mbed-Ealor Y |sapcs’ syndrome
1ENIC Sy
larotoxin

Gilhus NE, et al. Nat Rev Neurol. 2016;12(5):259-268
Ohno K, et al. nt. J. Mol. Sci. 2023, 24(4), 3730



FADIGA E DEPRESSAO

Queixa comum nos pacientes com miastenia — ate 80%.
Auséncia de forma padrao de avaliacao.

Diagnostico diferencial desafiador

Impacto na aderéncia e efetividade do tratamento

Alto grau de incapacidade

Alto impacto na qualidade de vida, capacidade de
relacionamento, social e laborativa

Gilhus NE, et al. Nat Rev Neurol. 2016;12(5):259-268
Ohno K, et al. nt. J. Mol. Sci. 2023, 24(4), 3730



MIASTENIA GRAVIS

Medicamento Exemplo de efeitos adversos

Piridostigmina Diarreia, colica, sialorreia, fasciculacoes, bradicardia.

Corticosteroides (1950) |Hiperglicemia, ganho de peso, hipertensao, catarata, alteracoes de pele

Azatioprina (1950) Anemia, nauseas, alopecia

Ciclofosfamida (1959) Nausea, vomito, diarreia, infeccoes, risco de malignidades

Ciclosporina (1979) Hipertensao, insuficiéncia renal, edema, risco de malignidades

Imunoglobulina Cefaleia, insuficiéncia renal, risco de trombose

1. Menon D; Bril V. Pharmacotherapy of Generalized Myasthenia Gravis with Special Emphasis on Newer Biologicals. Drugs (2022) 82:865-887
2. Alhaidar M et al. Current Treatment of Myasthenia Gravis J. Clin. Med. 2022, 11, 1597.



MIASTENIA GRAVIS

Minima Expressdo de Sintomas (MES) Corticosteroides:

MG-ADL 0-1 ou MG Qol 15 0-3 Menor dose e menor tempo possivel

Vissing J, et al . J Neurol. (2020) 267:1991-2001. doi: 10.1007/s00415-020- 09770
Murai H, et al. [The Japanese Clinical Guidelines 2022 for Myasthenia Gravis and Lambert-Eaton Myasthenic Syndrome: An Overview]. Brain Nerve. 2024.
Wiendl H, et al. Guideline for the management of myasthenic syndromes. Ther Adv Neurol Disord. 2023 Dec.



Miastenia Gravis

Escuta ativa e empatica

Suporte ao diagndstico- Exames geneticos e anticorpos
Flexibilizacao e adocao de novas tecnologias — se adiantar
as judicializacoes

Treinamento e integracao dos niveis de atencao-
plataformas de educacao continuada e telemedicina
Preceptorias e mentorias — presenciais e online
Acolhimento ao nucleo familiar

Gilhus NE, et al. Nat Rev Neurol. 2016;12(5):259-268
Ohno K, et al. nt. J. Mol. Sci. 2023, 24(4), 3730



Doencas Neuromusculares

» |mportancia do exercicio, da socializacao e acompanhamento interdisciplinar
» Objetivos: Funcionalidade e qualidade de vida

 Olhar integrativo, incluindo familiares e cuidadores

» Escuta empatica

» Buscar e se por disponivel aos colegas

« Multidisciplinaridade - Respeito professional

Experiéncia profissional do apresentador. Hamilton Franco. CRM DF 14517



Doencas Neuromusculares

» Otimizacao dos recursos — diagnoésticos e terapéeuticos

* |Integracao entre estados, municipios e uniao

» Melhora nas plataformas de dados — desburocratizacao, menos sistemas
desconexos

« Bancos de dados nacionais e publicos

» Educacao continuada - Preceptorias, mentorias e plataformas online

* |ntegracao social

» Quvir as associacoes de pacientes

* Novos direitos sociais e garantia de acesso aos ja existentes, com reducao da
burocracia

Experiéncia profissional do apresentador. Hamilton Franco. CRM DF 14517



Doencas Neuromusculares

« Escuta ativa e empatica

* |ntegracao social integral

» Saude além de auséncia de doenca
 Foco em quem realmente importa -

PACIENTE

Experiéncia profissional do apresentador. Hamilton Franco. CRM DF 14517
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